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はじめに
新生児外科はいわば先天異常 (Congenitalma1for-
mations)1)の外科である。その内でも外表奇形は体外表
にあらわれているため出生時=に直ちに診断出来るもので
あり，直接的な意味で先天異常といえるものであろう。
先天異常の発生原因，遺伝的関係などについて患児の
家族は知りたがるが，現在迄の研究では，人の先天異常
発生因子については残念ながら非常に少い知識があるの
みで，未だ解決されていない部分が多い。
現在の先天異常発生に対する見解をまとめてみると，
遺伝要因による場合 1. 
2. 環境要因による場合 
3. 遺伝と環境の相互作用に上る場合
の三つに大別されている。
1.の遺伝的要因による先天異常の内， Mende1の法
則に従ってj宣伝する単一座位の遺伝子の異常としては，
これまで 2，300種類以上が知lられているが，大多数は極
めて稀な疾病異常であり，新生児の 1%に存在すると推
定される2)。胎便性イレウスなどの他は新生児外科の対
象となる疾患はあまりない。
染色体異常による疾病は，近年の細胞i宣伝学の進歩に
より診断されるようになったもので，新生児の 0.5%位
にみられると考えられるZ点。先天性十二指腸閉鎖;院を
ともなう事の多い Down症候群，1斉帯ヘルニアをとも
なう D1trisomy症候群， EMG症候群5}，半陰陽など
新生児外科において日常問題となる疾患も多い。
1.の内のほとんどのものは， いくつかの遺伝子の相
互作用により生ずる多因子遺伝性の異常である。 
2. の環境要因による先天異常としては Carter 
(1971)6)もあげている総に次の 6項目にまとめられるで
あろう。現在，人の先天異常発生の原因としてli在実にIiIE
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明されているものを各項に書きいれてみた。 
a.栄養素欠乏 
b.栄養素過剰 
c. ホルモン異常……副腎皮質ホルモン，合成ゲスタ
ゲン7) 
d.化学的要因………サリドマイドSL有機水銀へ
抗癌剤 
e.物理的要因…-一…放射線
f.感染症……………風疹10}，トキソプラスマ症，梅
ヱ主主母=。 
3. の遺伝，環境の相互作用による場合が人の先天異
常のほとんどを占めると考えられるが，これを証明する
事は簡単ではない。これには患児に染色体異常がない
事，単一座i立の遺伝子の異常ではない事，その家系にお
いて一般集団より明らかに出現率が高くなっている事の 
3つが証明される必要がある。現在人の奇形発生の原因
究明のために，あらゆる方向から病理学的， }宣伝学的，
疫学的研究が続けられている。
先天異常発生の頻度としては，第 l回国際先天異常学
会 (London，1961)11)は生後十分な観察期間をとれば， 
Nee112)の 3.12%Mc Intosh1S)の 7.54%の中間の 5%
位であろうという結論を出している。渡辺14)の多数の文
献からの集計によると o.74~3. 80%である。但し長期
観察の行われた鮮では 3.78rv7.54%となっている。わ
れわれとしては，全く致命的な奇形は除き，小児外科手
術の対象となる先天異常の頻度を知る必要がある。
各種先天異常の発生率を表 lに示す。異常の定義，診
断時期，資料の蒐集方法，統計のとり方及び民族的な要
因により大きな差が生じうるわけで、あるが，どの値もそ
れぞれ実際には有意義なものである。
この分野においても予防医学的な:考え方が極めて重要
になってきた。 J宣伝による先天異常の予防のためには組 
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表1. 先天異常の発生頻度
(出生 1，000に対して) 
l「 |円町(195リ 
) (1969) 
国h(19e5181J「) 3内カ英山川
2.2 3. H0.63無 IJ品 症 
3.362.670.26脊髄髄膜臨 
0.5581 1. 0.227J.: F員 f主 
43 1. 1.6 
兎唇・口蓋裂 
0.83Down症候群 
2.5 1.54 
，r，' 臓奇形 4.0 6.67 5.03 
1是 F民1;1: コロドr 耳形~ 25 1. 
2.86肥厚性幽門狭窄 
0.20.25鎖 紅 
0.36瞬帯ヘルニア 
織的な遺伝相談17)が必要であろう。妊娠中の母体を種々
な催奇形要因からまもる事は重要な事であり，母親の教
育は極めて大切な事項である。
最近は胎児期に先天異常を知る目的で羊7)(穿京Ij法が盛
んに行われており，染色体異常，先天性代前i異常， Rh 
不適合の検索， α1-Fetoprotein 定量による脊髄髄1莫癌
の診断18)などの研究が行われ，実用化されてきている。
外表奇形の手術適応
新生児問lに緊急の外科1'句治療を必要とする疾忠ln，とし 
外表奇形は重III刊民不全についでII"易管奇形，11て，
要な疾患群である。外表よりみられるという事より，出
生H寺に直ちに診断され，また緊急の処置を必要とする点
で共通しているのみで，その発生原因，治療方法等は各
々に共通しているものはない。頻度が高く，また新生児
外科領域で日常問題となる疾患について述べてみたい。 
1. 頭蓋披裂(脳脱，脳膜脱) 
]f見にわけられる。tJ;1児と後方脳J発生部位により前方脳
度よりすれば後方脳脱がほとんどを占め，前方脳脱は脳
/1見中の 2.219)，-， 13.2%20)程度にみられるのみで、ある。
後方脳脱は後頭部正中線上の骨欠損をともない，この
部より脳組織，脳膜などの脱出した状態である。脱出脳
組.織には小脳，大脳後頭葉などがあり種々の程度がある。
感染防止のために緊急手下liを要する。小:頂点I=.をともなう
)。1(r~1めてわるいjÆ場合の機能予後は 
図し後方脳脱，後頭葉の一部が脱出していた。
図2. 鼻前頭部脳脱(前方脳脱)。生後 3ヶ月に前頭
関頭手術を行った。 
ij頭開頭手術を必要とする小児脳神経外字|的疾患であ
)。2(図021)る 
2. 脊椎披裂
背部正中線上の腫癌，突起物等は常に脊惟披裂を考え
て処置しなければならない。脊惟披裂の分類は種々に行
われているが，われわれは脊髄髄膜溜(脊髄自体に病的
変化のあるもの)と脊髄膜癌(脊髄は正常のもの)にわ
けている民間。更にこれらは新生児期治療という観点よ
り，開放性(脊髄自体が露出しているもの，あるいは脊
髄肢が一部で外部に開放しているもの，従って早期手術
を必要とする)と閉鎖性にわけられる(閣 3)。 
11川女性脊i目立脊15自 11英癌は千HH~~l主裂の M:も重症な却であ
る。本チISにおいてもこの疾患に対する早期手術(生後 24 
或1)寺既に鼻根音1日脱は稀な疾患であるため，出生IJ前方 H寺間以内)の必要性が認識される様になり，新生児外科
いは限街部周囲の腫脹を来たす多くの疾患と鑑別されね における重要なものの一つに数えられる様になってき
ばならない。皮膚而よりの手術は危険であり ，fi極的な た。新生児WIに脊fti脊髄股1留より救命IB来ても水頭症，
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脊臨む)j英 jt~{。
ん 
白告白 i守秘膜 市:1
⑨ 
_.，λ
経因性勝脱，下肢機能不全と難問題が引統き，長期間'1千
図3. 宵 H~披裂の分穎 (P. G. jones23)による) 
つ脊髄脊髄膜癌も多かったが，術前には単なる脊髄膜:]留
の治療を必要とする。しかも出生直後よりこれらすべて
の障害を考慮に入れた総合的な治療が行われないと良い
結果はえられない22，24)。
閉鎖性のものは正常皮膚組織をもって腫癌が被覆され
ているので原則として新生児期の手術を必要としなかっ
た。脂肪腫，二分脊髄等をともない脊髄自体の病変をも
図 4. JIl!骨部の開放 i~E脊髄脊 Mi膜癌
局側の極く一部に神経1s分が露出しており服腐はt
異常な皮膚で被われている。
との区別はつけられなかった(図的。 
3. 兎唇口蓋裂
民族的に日本人に最も頻度の高い先天異常として知ら
れている12)。
口唇裂のみの単純性のものは約 1/4にみられる。日甫乳
の問題は少い。仁l蓋裂をともなう複雑性のものは約半数
にみられる。新生児期にはH甫乳困難をともない，われわ
れの管理下におかれる事がある。
適正手術時期としては兎唇は 3"， 6ヶ月， 口蓋裂は 
12"，18ヶ月である。兎唇手術には多数のfilf式が行わ;j^し
ているが，口唇筋の接合と外鼻口底の修復が重要な事で，
結果の判定には長期の経過をみる必要がある。
口蓋裂は|蒋音障害をもつので，発音を党える前に修復
すべきであるが，その後前口科，言語治療科，小児科と
の協力のもとに長期間の管理が必要で、ある25，2610 
4. 嚢麗性リンパ管腫
これは小児にもっとも多く見られる良性腫療の一つ
で，ほとんどは新生児期よりみとめられる。頚部周辺に
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みられる事が多く，われわれの症例で、は 12/22に間部の
ものをみとめた。 Cystic hygroma の名称で、よばれる ;~l~
に腫熔は非常にやわらかく，波動にとみ，多くは透光性
をもち，機能|埠?!?をもたない。新生児期に問題となり治 
重大するもの，1療を要するのは，頭部脱癌が感染し急速に
あるいは頚部より nI8J~.w， !I侯頭更に縦隔洞内に没i問して気
道圧迫によるH子吸困難を生ずるものである。
嚢胞はほとんど多房性でしかも嚢胞内は非交通性であ
る。糞胞壁は極めてうすく，破れやすく，内容は透明な
柴液の事が多い。問題は嚢胞が周囲組織に浸潤している
事で，完全に摘出する事はむつかしい。特に顔面神経， 
j策部の動静脈と複雑にからんでいるH寺にはむつカ‘し1ρ。
長時間をかけて愛護的な摘出手術が必要である。
良性疾患であるので，われわれは致命的な症状のない
|浪り新生児期には積極的なJ向出手術は行わなL、。摘出不
能の部分にプレオマイシンの局注を行い効果をあげてい
る報告27)はあるが，幼若児の良性服蕩に抗癌剤を用いる
事には問題がある。 
5. 血管腫
新生児Wlよりみとめられるものが多いが，顔而や頚部
に発生した血管腫は美容上大きな問題がある。単純性的L
管腫と海綿状血管腫にわけられる。
単純性血管腫は皮内の毛細管血管腫で，表皮より隆起
していない。これは自然治癒傾向が全くないので問題が
大きい。
海綿状血管腫は普通にみられるもので，境界鮮明で隆
起している。新生児期にみとめたものが，一時的には増
大する例もあるが，多数例を長期観察した報告よりする
と， 9ヶ月頃より増大しなくなり，平均 4才で消失して
しまう 28)という事である。幼若時に行うレントゲン照
射， ドライアイス療法，濃厚生食水注射等は非常に有効
であるが，長期経過よりみると，これらの療法は皮唐或
いは附近の組織の発育を阻害するのでむしろ行うべきで
ない。易IJ出手術は必要ない。
血小板減少をともなう巨大な血管 H重は Kasabach. 
Meritt症候群とよばれ，手術を不用意に行うと大量出
血の危険が大きい。 
6. 披帯ヘルニア，腹壁瞬裂
腕;出:ヘルニアは騎周囲部の大きな腹壁欠損であり，こ
の部より脱出した内臓はJ!台児性の羊膜及び腹膜からなる
薄い膜によって被われている。
ヘルニア褒の大きさ，形状，内容，褒破裂の有無更に
重症奇形合併の有無，生下時体重等の条件により治療法
は異ってくる。どの病型でもI:U生後の緊急な外科的治療
を必要とする29)。
腹壁披裂は胎生!引の腹壁形成不全のため腕;lIfとは関係
ない部位で，多くは五常の腕部:の右側で腹壁が欠崩して
易管が脱出している状態で・ある。長期間羊水中にあ1おり 
の長1/2"-'1/4重状を呈し，正常の1った腸管は肥厚し浮
さに短縮している (1立15)。腕帯ヘルニアの子宮内破裂と
同様な病像である。
図5. 腹壁披裂
脱出腸管は肥厚し浮腫状を呈し正常の 1/2，-， 1/4
の長さに短縮している。
治療法としては次の様なプi法がある。
し 一則的腹壁閉鎖術
ヘルニア褒の比較的小さな腕帯ヘルニア(径 4cm以
下)に対して行う。それ以上のものでは閉鎖時，門脈系，
下大静脈の圧迫及び横隔膜の挙上などのために循環不
全， n子吸障害をおこす危険がある(図 6，7)。
図 6. 比較的小さな瞬帯ヘルニア
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図 7. 図6の購帯ヘルニアに対して一期的腹壁閉鎖
術を行った。
図8. テフロンシートを用いて人工腹壁法を施行し
た腹壁披裂症例。 
2. 二期的腹壁閉鎖術
第一次手術として，新生児期に皮膚のみで、ヘルニア嚢
を被覆してから，ある期間まち腹腔が拡大してから第二 
ik手術としてil別英閉鎖を行うプJf去である。 
3. 合成線維を用いる人工腹壁法(図 8)。
テフロンシートを両側腹直筋内縁に縫着して一次的に
大きな脱出内臓を被覆する。比較的短期間にこの肢の
縫縮をくりかえして，腹壁閉鎖のえられる方法である 
(Schuster法80)，Wrenn & Allen法31))。この方法は
新生児期の巨大なJ斉帯ヘルニア，ヘルニア嚢破裂，腹壁
披裂等に対して行われるが，人工Jl英であるため，無菌的
操作に気をつけないと感染の危険が非常に大きく，成績
は他の方法にくらべると惑い。 
4. 保有:的療法(凶 9)
感染をおこさずにヘルニア'義の乾燥，姉皮形成が行わ
れれば，皮膚増生がこれに続いて救命出来る。脳帯ヘル
ニア周囲の皮膚がヘルニア嚢を被い上皮化する速度は非
常に速い。 Grobは2%マーキュログロームを塗布し
て，この方法を成功させたが，水銀中毒を起す懸念があ
り32)，現在われわれも重金属をふくまない三色素療法を
用いて良い成績をえている。数ヶ月~数年を経てから根
治的腹樫形成術を行う。
図9. 麿帯ヘルニアの閉鎖術の出来ない例は三色素
塗布療法によれ晴育器内管理をする。腕皮
形成，皮庸増生は非常によい。 
7. 瞬痩
腕部に異常粘膜の突出をみとめ分泌物の排他をみる状
態である(図 10)。これには卵黄腸管痕と尿膜管痩の 2
極績がある。胎生初期の腕部には卵黄嚢と原腸を結ぶ卵
黄腸管及び尿膜嚢と尿生殖1同とを結ぶ尿Jl英管が通じてい
る。正常には卵黄腸管は胎生 10迎迄に消夫するもので
あり，尿膜管は胎生 8週迄に内腔が閉鎖する。
腕痩よりの排j世物p 分泌物が尿か糞便かを確認出来れ
ば両者の鑑別診断は出来る。しかし実際にはむつかしい
事も多い。~孔遺影により腸管或いは勝目光への交通を証
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図 10. 蹄艇
との例は異常粘膜の突出をみる尿膜管躍であコた。
園 11. 瞬尿膜管痩
経尿道的勝脱造影により確認した。
明する必要がある(図 1)。尿膜管法は開腹せずに腹膜
外的に手術出来るので術前の鑑別診断が重要である 3310
痩管の下術的摘出を行わねば完治はのぞめない。 
8. Prvne belly syndrome 
生時に腹壁が弛緩し，多数のしわがあり，あたかも1/:1
乾しア γズ状を呈するのでこの様によばれる。これは腹
筋全体或いは部分的な形成不全によるものである。尿路
系奇形として拡張した勝脈，尿管拡張をともなう事が多
い。その他の合併奇形として腸管奇形，下肢変形をとも
なう事も多い (I~I 12)。
以I12. prune belly syndrome. 
服慌の異常な状態に対する診断は容易であるが，治療
はむつかしい。新生児期に尿路系，消化器系に対する精
売が必要で、あり，それらの異常に対する処慨を第 lに行
わねばならない。腹部には腹;i?を装・7音する。 
9. 蹄脱外反症
発生経過においてj時下部の腹壁が閉鎖せず，恥骨結合，
前部尿道，勝脱壁が閉鎖していない状態である。恥骨部
分に外反した勝脱粘膜をみとめ，尿が持続的に漏出して
いる(図 13)。
図 13. 期比外反症1
新生児期より抗生物質ワセリ γメッシュを用いて清潔
に f~~たねばならない。機能的な勝蹴再建はむつかしく，
結局尿路変更術及び下腹時再建手術を行う方がよいとい
う;苔:見も多い。
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10. 	 仙尾部寄形腫
新生児の!山尾骨部より後下方に突出する図形の腫癖で
ある(図 14)。大きさには種々ある。診断のむつかしい 
重癌が仙尾骨前面より骨盤内にも発育し1事は少い。但し
ている事があるので，注意しなければならない。必ず注
腸造影と IVPが必要で、ある。
図 14. fUI尾部奇形臆
組織学的には三月壬葉性の良形奇形腫の事が多いが，時
期を経ると悪性化しやすい事がこの腫蕩の特徴である。 
1ヶ月以後の手術例で悪性化率の高い事が示されてい
る34)。出生時に発見したら， 11:'，血，破裂，悪性化をふせ
ぐため出来るだけ早く易IJ除すべきである。尾骨を冷めた
完全別除が必要で、ある。 
11.	 四肢奇形
これは整形外科的疾患であるが，新生児外科疾患との
合併奇形としてみる機会は多い。多種多段な異常がみら
れる。
内反足，尖足などは新生児HJより f高iE，マヅサージを
開始する必要がある。開始時間が遅れればそれだけ矯j[
が困難となる。
多指症，合指症は美容的な意味から手術を急く市長な事
は行うべきではない。 2，-，3オになってから行うべきで
ある。
おわりに
外表奇形のうち新生児外科の対象となる疾患について
のベた。多数の科の協力による治療を必要とする疾患の
多い事も一つの特徴と思われる。
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